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Resumen
Presentación  del  caso:  Se  reporta  el  caso  de  un  paciente  masculino  de  36  an˜os  de  edad  que
comienza con  un  cuadro  de  paresia  de  los  miembros  inferiores  que  limita  la  marcha,  aunado  a
visión borrosa,  estableciéndose  el  diagnóstico  de  polirradiculoneuropatía  periférica  y  edema  de
papila. Aunado  a  los  datos  clínicos  se  demuestra,  mediante  estudios  de  laboratorio  y  de  gabi-
nete, esplenomegalia,  mieloma  plasmocítico  en  articulación  sacroiliaca  izquierda,  aumento  de
IgM e  hipertiroidismo.  Fue  manejado  con  corticoesteroide,  radioterapia,  fármacos  antitiroideos
y rehabilitación  física.
Discusiones:  Debido  a  que  no  existe  ninguna  prueba  única  que  establezca  el  diagnóstico,  se
deben ligar  diferentes  signos  y  síntomas  para  lograr  diagnosticar  el  síndrome  de  polineuropatía,
organomeglia,  endocrinopatía,  gammapatía  monoclonal  y  cambios  cutáneos  (POEMS).  En  el
caso de  este  paciente  se  cumplen  los  nuevos  criterios  diagnósticos  para  esta  enfermedad.
Comparando  la  presentación  usual  de  esta  entidad  nosológica,  cabe  destacar  que,  a  diferencia
de lo  reportado  previamente,  este  paciente  no  presentó  alteraciones  sensitivas  y la  Ig  que  se
detectó en  niveles  elevados  fue  la  IgM,  cuando  se  ha  reportado  principalmente  elevación  de
la IgA  o  la  IgG.
Conclusiones:  Este  síndrome  es  una  enfermedad  multisistémica,  de  difícil  diagnóstico  debido
al tiempo  prolongado  que  tardan  los  diferentes  signos  y  síntomas  en  manifestarse.
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Abstract
Case  presentation:  We  report  a  case  of  a  36  year  old  man  who  presented  with  paresis  of  the
lower extremities  that  limited  gait  and  blurred  vision.  The  diagnosis  of  peripheral  polyradiculo-
pathy and  papilledema  was  established.  Apart  from  clinic  ﬁndings,  using  laboratory  and  imaging
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studies,  splenomegaly,  plasmacytic  myeloma  of  the  left  sacroiliac  joint,  elevation  of  IgM  and
hyperthyroidism  were  demonstrated.  The  patient  was  managed  with  corticosteroids,  radiation
therapy, anti-thyroid  drugs,  and  physical  rehabilitation.
Discussions:  Since  there  is  no  single  test  that  establishes  the  diagnosis,  different  signs  and
symptoms  that  must  be  put  together  to  be  able  to  diagnose  polyneuropathy,  organomegaly,
endocrinopathy,  monoclonal  gammopathy,  and  skin  changes  (POEMS)  syndrome.  In  this  case,
the patient  fulﬁlled  the  new  diagnostic  criteria  for  this  syndrome.  Compared  to  the  usual  pre-
sentation of  this  nosological  entity,  it  must  be  mentioned  that  unlike  previous  reports,  this
patient did  not  present  with  sensitivity  changes,  and  the  elevated  immunoglobulin  was  IgM,  in
contrast to  previous  cases,  in  which  the  main  increase  was  in  IgA  or  IgG.
Conclusions:  This  syndrome  is  a  multisystemic  disease  that  is  difﬁcult  to  diagnose  because  of
the long  period  of  time  that  the  different  signs  and  symptoms  take  to  manifest  themselves.
© 2016  Sociedad  Mexicana  de  Oncolog´ıa.  Published  by  Masson  Doyma  Me´xico  S.A.  This  is  an
open access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.org/licenses/by-
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Figura  1  Fondo  de  ojo  que  muestra  edema  de  papila.Presentación del caso
Se  trata  de  un  paciente  masculino  de  36  an˜os  de  edad  con
antecedente  de  diabetes  mellitus  tipo  2,  con  un  cuadro  de  4
meses  de  evolución  consistente  en  paresia  de  miembros  infe-
riores  que  diﬁculta  la  marcha,  aunado  a  lumbalgia,  el  cual
es  diagnosticado  mediante  estudio  electromiográﬁco  como
una  polirradiculoneuropatía  periférica,  sensitivo-motora,
severa,  de  ambos  miembros  inferiores.  Posteriormente,  el
cuadro  progresa  hasta  establecerse  una  paraparesia  ﬂá-
cida  arreﬂéctica.  En  la  exploración  física  se  encuentra  al
paciente  en  sedestación,  sin  capacidad  de  iniciar  la  marcha  o
colocarse  en  posición  de  bipedestación,  con  arreﬂexia  gene-
ralizada  y  sensibilidad  conservada  para  el  tacto,  el  dolor  y
la  vibración.  Muestra  ausencia  de  reﬂejos  musculocutáneos
en  el  abdomen.  No  hay  pérdida  de  control  de  esfínteres  ni
datos  de  focalización  o  lateralización.
Se  realiza  una  resonancia  magnética,  la  cual  demuestra
hemangiomas  vertebrales  a  nivel  de  L2  y  L5  con  leve  dis-
cartrosis  L5-S1  de  tipo  central,  sin  demostrar  radiculopatía
compresiva.  Se  realiza  análisis  citoquímico  del  líquido  cefa-
lorraquídeo,  en  el  cual  la  única  anormalidad  evidenciada  es
una  hiperproteinorraquia  de  450  mg.  A  los  2  meses  desarro-
lla  visión  borrosa,  por  lo  que  se  realiza  una  ﬂuorangiografía
de  retina,  la  cual  demuestra  papiledema  severo  (ﬁg.  1).  Se
somete  a  una  resonancia  magnética  de  órbitas,  que  resulta
normal.
Se  realiza  una  tomografía  computarizada  de  abdomen
y  pelvis,  la  cual  reporta  esplenomegalia,  hepatomega-
lia  a  partir  del  lóbulo  derecho  (ﬁg.  2),  además  de  una
lesión  expansiva  a  nivel  del  borde  posteromedial  del  iliaco
izquierdo  con  reacción  perióstica,  matriz  ósea  y  engrosa-
miento  hacia  los  tejidos  blandos  adyacentes.  Se  obtiene  una
biopsia  de  la  lesión  ósea,  que  se  cataloga  como  mieloma
plasmocítico.
El  perﬁl  de  inmunoglobulinas  arroja  un  aumento  en  la
IgM:  3,100  mg/L  (400-2,630).  Se  realiza  detección  de  pro-
teínas  Bence-Jones  en  orina  mediante  precipitación/ácido
sulfosalicílico,  la  cual  se  reporta  como  negativa.  El  perﬁl
Figura  2  Tomografía  computarizada  de  abdomen.  Esplenome-
galia.
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Tabla  1  Criterios  para  el  diagnóstico  de  síndrome  de
POEMS
Criterios  indispensables
1.  Polineuropatía  (típicamente  desmielinizante)
2. Desorden  proliferativo  monoclonal  de  células
plasmáticas  (casi  siempre  lambda)
Criterios  mayores
1.  Enfermedad  de  Castleman
2. Lesiones  óseas  escleróticas
3. Elevación  de  factor  de  crecimiento  vascular  endotelial
Criterios  menores
1.  Organomegalia  (esplenomegalia,  hepatomegalia,
linfadenopatía)
2. Sobrecarga  de  volumen  extravascular  (edema,  derrame
pleural,  ascitis)
3. Endocrinopatía  (suprarrenal,  tiroidea,  pituitaria,
gonadal,  paratiroidea,  pancreática)
4. Cambios  en  la  piel  (hiperpigmentación,  hipertricosis,
hemangiomas  glomeruloides,  acrocianosis,  ruborización
facial,  un˜as  blancas)
5.  Papiledema
6. Trombocitosis/policitemia
Otros  signos  y  síntomas
Dedos  en  palillo  de  tambor,  hiperhidrosis,  hipertensión
pulmonar,  diarrea,  disminución  en  los  niveles  de
vitamina  B12,  enfermedad  pulmonar  restrictiva,
enfermedad  vascular  trombótica
Para el diagnóstico se requieren ambos criterios indispensables,
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iroideo  reporta  T3  4.7  ng/ml  (0.8-1.90),  T4  24.5  (5-13),  TSH
.3  (0.4-7).  La  serie  ósea  metastásica  muestra  lesiones  blás-
icas  en  tibia,  y  hueso  iliaco  con  tumoración  de  componente
lástico  y  lítico.  El  aspirado  de  médula  ósea  se  muestra
ormal,  sin  inﬁltración.
iscusión
a  autopsia  de  Scheinker  en  19381 fue  el  primer  reporte  de
o  que  hoy  en  día  conocemos  como  síndrome  de  POEMS,  sín-
rome  de  Crow-Fukase,  síndrome  de  Takatsuki2 y  síndrome
e  PEP  --discrasia  de  células  plasmáticas,  endocrinopatía
 polineuropatía--.  En  1956  la  interacción  entre  discrasias
e  células  plasmáticas  y  neuropatía  periférica  se  mostró
ás  compleja  gracias  a  la  descripción  por  parte  de  Crow
e  pacientes  con  plasmocitomas  osteoescleróticos,  neuri-
is  y  otros  hallazgos  como  alteraciones  en  la  piel,  edema
e  miembros  inferiores  y  linfadenopatía3.  En  1980,  Bard-
ick  et  al.  utilizaron  el  acrónimo  POEMS  para  representar
n  síndrome  caracterizado  por  polineuropatía,  organomega-
ia,  endocrinopatía,  presencia  de  proteína  M  y  alteraciones
ermatológicas4.  Inicialmente  se  creyó  que  la  enfermedad
ra  más  común  en  pacientes  japoneses  debido  a  los  reportes
niciales;  sin  embargo,  a  lo  largo  del  tiempo,  grandes  series
e  han  reportado  en  Francia,  Estados  Unidos,  China  e  India4.
El  pico  en  la  incidencia  ocurre  entre  los  50  y  los  60  an˜os5.
n  una  serie  de  99  casos  reportados  en  la  Clínica  Mayo,  la
dad  promedio  fue  de  51  an˜os  (rango:  30-83),  y  el  63%  fueron
arones3.  El  paciente  reportado  en  este  caso  se  encontraba
or  debajo  de  la  edad  promedio.
El  síndrome  parece  estar  mediado  por  un  desequilibrio  de
itocinas  proinﬂamatorias.  Interleucina  1-beta,  interleucina
 y  factor  de  necrosis  tumoral  alfa  han  sido  reportados  eleva-
os  inconstantemente  en  asociación  con  el  síndrome6-8.  Los
acientes  suelen  tener  niveles  más  elevados  de  interleucina
-beta,  factor  de  necrosis  tumoral  alfa  e  interleucina  6  que
quellos  con  mieloma  múltiple.
No  hay  una  prueba  única  que  establezca  el  diagnóstico;
e  deben  ligar  diferentes  signos  y  síntomas  para  estable-
er  este.  La  constelación  de  neuropatía  y  cualquiera  de  los
iguientes  debe  llevar  a  una  búsqueda  dirigida  del  síndrome:
resencia  de  proteína  monoclonal,  trombocitosis,  anasarca
 papiledema.  Los  criterios  diagnósticos  establecido  en  la
abla  1  están  disen˜ados  para  conservar  la  sensibilidad  y  la
speciﬁcidad.
Los  nuevos  criterios  diagnósticos  publicados  en  el  2011
ncluyeron  el  aumento  en  los  niveles  de  factor  de  cre-
imiento  del  endotelio  vascular  en  comparación  con  los
riterios  publicados  en  el  20033.  El  paciente  de  este  reporte
umple  los  criterios  diagnósticos  establecidos.
La  neuropatía  periférica  es  uno  de  los  criterios  mayores
bligatorios  para  el  síndrome  de  POEMS  y  suele  ser  el  sín-
oma  inicial  dominante.  Suele  involucrar  nervios  motores
 sensitivos  con  presentación  bilateral  y  simétrica,  ade-
ás  de  progresión  distal  a  proximal  en  las  extremidades5.
uele  observarse  debilidad  severa  en  más  de  la  mitad  de
os  pacientes.  La  paresia  es  más  marcada  que  las  altera-
iones  sensoriales3.  El  tacto,  la  presión,  la  vibración  y  la
ropiocepción  usualmente  están  involucrados.  En  nuestro
aso  el  paciente  manifestó  afectación  motora  simétrica,
ilateral  con  progresión  distal  a  proximal;  sin  embargo,
g
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iuno mayor y uno menor.
o  hubo  alteraciones  sensitivas  referidas  por  el  paciente
 encontradas  en  la  exploración  física.  No  se  realiza-
on  estudios  neuropatológicos  en  el  paciente,  por  lo  que
o  hay  evidencia  de  la  desmielinización  segmentaria  que
uele  ocurrir  en  estos  enfermos.  La  degeneración  axonal
 la  desmielinización  también  son  característicos  de  este
índrome9.
El  aumento  de  inmunoglobulina  monoclonal  es  otro  de  los
riterios  indispensables.  Cuando  se  detecta,  usualmente  es
gA  o  IgG,  y  casi  siempre  del  tipo  monoclonal  lambda10.  En
uestro  paciente  se  encontró  un  aumento  de  la  IgM.
Lesiones  osteoescleróticas  ocurren  aproximadamente  en
l  97%  de  los  pacientes3.  Algunas  lesiones  son  densamente
scleróticas,  otras  son  líticas  con  bordes  escleróticos  y  algu-
as  presentan  apariencia  de  pompas  de  jabón10,11.  En  el
ismo  reporte  de  casos  de  la  Clínica  Mayo  se  evidenció
fectación  de  la  pelvis,  la  columna  y  las  extremidades  pro-
imales.  El  dolor  y  las  fracturas  patológicas  son  raros.  En
a  tomografía  de  pelvis  de  nuestro  paciente  se  reportó  una
esión  expansiva  a  nivel  del  borde  posteromedial  del  iliaco
zquierdo  con  reacción  perióstica,  matriz  ósea  y  engro-
amiento  hacia  los  tejidos  blandos  adyacentes  (ﬁg.  3),
ientras  que  en  la  serie  ósea  metastásica  se  observan  lesio-
es  blásticas  en  la  tibia  (ﬁg.  4) y  una  tumoración  en  el  hueso
liaco  de  componente  blástico  y  lítico.  Los  hallazgos  son  con-
ruentes  con  los  reportes  previos  de  las  lesiones  óseas  en
acientes  con  síndrome  de  POEMS.  En  la  biopsia  de  la  lesión
e  observó  una  inﬁltración  de  células  plasmáticas,  lo  cual  es
ndicativo  de  este  síndrome.
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Figura  3  Lesión  lítica  que  involucra  el  iliaco  y  el  ala
sacra izquierda  con  ensanchamiento,  contorno  irregular  y  mal
deﬁnido,  con  inﬁltración  del  músculo  liso  izquierdo  y  aparente-
mente glúteo  del  lado  izquierdo.
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RFigura  4  Lesión  permeativa  de  tipo  inﬁltrativo,  lítica  hacia  el
extremo  proximal  de  la  tibia,  condicionando  un  adelgazamiento
de la  cortical.
No  se  realizó  cuantiﬁcación  del  factor  de  crecimiento  del
endotelio  vascular,  cuyos  valores  deben  estar  3  a  4  veces  por
encima  del  límite  superior  para  poder  considerarse  como
criterio  diagnóstico.  Se  demostró  hepatomegalia  y  espleno-
megalia  en  este  paciente  mediante  el  estudio  tomográﬁco;
sin  embargo,  no  hubo  linfadenopatía  ni  se  realizó  biopsia  de
los  ganglios  linfáticos.
Los  cambios  dermatológicos  comunes  en  el  síndrome
de  POEMS  consisten  en  hiperpigmentación,  ruborización,321
crocianosis  y  plétora3. Los  hemangiomas  que  se  han  repor-
ado  suelen  tener  características  histopatológicas  similares
 los  de  aquellos  encontrados  en  los  glomérulos  renales.
a  hiperpigmentación  se  presenta  aproximadamente  en  la
itad  de  los  casos.
La  endocrinopatía  es  un  hallazgo  central  pero  poco
omprendido  del  síndrome.  En  series  recientes,  apro-
imadamente  el  85%  de  los  pacientes  presentan  una
ndocrinopatía,  siendo  el  hipogonadismo  la  más  común,
eguido  de  alteraciones  tiroideas,  anormalidades  en  el
etabolismo  de  la  glucosa  y,  ﬁnalmente,  insuﬁciencia
uprarrenal3.  En  nuestro  paciente  se  detectaron  niveles  ele-
ados  de  T3  y T4,  además  de  que  contaba  con  antecedente
e  diabetes  mellitus  tipo  2.
El  papiledema  encontrado  en  el  paciente  es  otro  de
os  criterios  menores  para  el  diagnóstico  de  síndrome  de
OEMS.  Este  hallazgo  suele  presentarse  en  el  29  al  55%  de
os  pacientes3. Puede  cursar  asintomático  o  manifestarse  a
ravés  de  cefalea,  escotomas  y,  al  igual  que  en  el  caso  de
uestro  paciente,  como  visión  borrosa.
El  caso  reportado  cumple  con  los  criterios  requeridos
ara  el  diagnóstico  de  síndrome  de  POEMS,  ya  que  cuenta
on  los  2 criterios  indispensables,  un  criterio  mayor  y  3  de
os  menores.
El  paciente  se  sometió  a  tratamiento  paliativo  con  radio-
erapia  en  pelvis  con  dosis  de  4,000  cGy  en  20  fracciones,
unado  a  manejo  con  prednisona  a una  dosis  de  5  mg
ada  8  h.  Para  el  abordaje  del  hipertiroidismo  se  sometió
 tratamiento  con  metimazol  5  mg  cada  12  h  hasta  lograr
emostración  de  hipotiroidismo  por  laboratorio.  Recibió
ehabilitación  física  como  atención  a  su  polirradiculoneu-
opatía,  lo  que  llevó  a  una  recuperación  signiﬁcativa  de  la
uerza  muscular,  permitiendo,  en  consecuencia,  la  deambu-
ación.
onclusiones
l  síndrome  de  POEMS  es  una  enfermedad  multisistémica  de
ifícil  diagnóstico  debido  a  su  baja  incidencia  y  prevalencia,
unado  al  hecho  de  que  la  aparición  de  los  signos  y síntomas
o  se  da  de  manera  simultánea.  La  supervivencia  promedio
e  los  pacientes  con  síndrome  de  POEMS  es  de  aproximada-
ente  8  an˜os.  El  curso  natural  de  la  enfermedad  es  crónico
 la  morbilidad  depende  de  los  sistemas  involucrados  y  la
xtensión  de  la  enfermedad.
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